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Les tumeurs pseudopapillaires et solides du pancréas sont des tumeurs
rares, atteignant préférentiellement le sexe féminin. Leur évolution est lente,
avec un faible potentiel de malignité. De rares cas d’agressivité loco-régionale

sont décrits. Les formes métastatiques sont tres rares.

La grande majorité des auteurs accorde la paternité de la découverte de
cette tumeur a Frantz en 1959. Plusieurs cas ont été rapportés apres cette date
sous des dénominations différentes, traduisant son ambiguité, et rendant

difficile un recensement précis.

La présentation clinique est variable et non spécifique : le symptéme le
plus fréquent est la douleur abdominale, mais d’autres signes peuvent étre
présents telle qu’une masse abdominale ou des signes de compression
digestive ou biliaire. De rares cas ont été présentés sous la forme d’'un

abdomen chirurgical, surtout apres un traumatisme abdominal.

Les examens biologiques sont peu contributifs au diagnostic, par contre
les examens radiologiques peuvent étre évocateurs (surtout s’ils sont corrélés
aux données cliniques), et peuvent dans certains cas évoquer le diagnostic en

préopératoire.

La thérapeutique reste dominée par la chirurgie, qui doit viser une
résection complete de la tumeur, ainsi que des métastases, avec des limites
saines. Cette chirurgie doit étre le plus économique possible et laisser en place
le maximum de parenchyme sain. Dans certain cas, une chimiothérapie
néoadjuvante peut rendre la résection tumorale plus facile. Le traitement de la
douleur doit faire partie de la prise en charge du malade, ainsi que le volet

psychologique des patients.
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Le pronostic est excellent, mais un suivi des malades au long court est

nécessaire.

Le but de notre travail est de rapporter les cas de tumeurs
pseudopapillaires et solides du pancréas opérés en chirurgie A de I'hopital

d’enfant de Rabat et de souligner :
<> Larareté de cette pathologie.
Les difficultés diagnostiques.
L’apport des examens complémentaires.

La contribution de I’examen anatomopathologique.

R

La prise en charge thérapeutique.
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En

1959, Frantz a rapporté les 3 premiers cas de tumeurs

pseudopapillaires et solides du pancréas (2 femmes et 3 hommes), constituant

ainsi la premiere publication de cette tumeur comme entité indépendante,

ainsi la grande majorité des auteurs lui accordent la parenté de sa découverte.

Elle était présentée comme une tumeur particuliere, du fait de son pronostic

parfois bénin et d’autre malin.

Depuis, cette tumeur a été désignée par une multitude de noms

différents,

traduisant son ambiguité et la difficulté de la classer. Cette

nomenclature associe de maniere différente : tumeur et /ou néoplasie avec

solide et/ou (pseudo)papillaire et/ou kystique ; ainsi de nombreux cas ont été

décrit sous différentes terminologies :

<>

T

<>

Tumeur papillaire (Frantz 1959) .

Néoplasie papillaire épithéliale (Hamoudi 1970) .

Néoplasie papillaire et kystique (Boor 1979) .

Néoplasie épithéliale solide et papillaire (Campagno 1979) .
Tumeur solide et kystique a cellules acineuses (Kloppel 1981) .
Néoplasie papillaire et solide (Sanfey 1983) .

Tumeur papillaire et kystique (Morrison 1984) .

Tumeur pseudopapillaire et solide (OMS 1996) .

L’existence de cette entité est maintenant reconnue par 'OMS dans sa

classification des tumeurs exocrines du pancréas par le nom de tumeur

pseudopapillaire et solide du pancréas.
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RAPPEL ANATOMIQUE [1]

Le pancréas est une glande a sécrétion a la fois externe, contribuant a la
digestion, et interne, agissant sur la nutrition générale. Ses canaux excréteurs

s’ouvrent dans la deuxieme portion du duodénum.
I/-SITUATION :

Il est allongé transversalement, entre la deuxieme portion du duodénum
et la rate. Le pancréas est légerement oblique a gauche et en haut. Il est situé
contre la paroi postérieure, et en majeure partie sus-mesocolique. Sa portion
sus-mesocolique est derriere l'arriere cavité, comprise dans la paroi
postérieure du sac epiploique. Sa portion sous-mesocolique, tres petite,

apparait a droite du mésentere.
I1/-DIMENSIONS

Le pancréas est long de 18cm, haut de 7cm au niveau de la téte, de 4cm
au niveau du corps ; son épaisseur moyenne est de 2cm ; le corps est la partie

la plus épaisse.
I11/-CONFIGURATION EXTERNE (fig.340/1 et 341/2)

On distingue dans le pancréas, en allant de droite a gauche, quatre

portions : téte, le col ou isthme, le corps et la queue.
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Fig.2 :Coupe horizontale du pancréas
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1)-La téte:

Elle est vaguement arrondie, inscrite dans la courbe duodénale; elle
commence en haut par I'encoche duodénale comprise entre le tubercule
epiploique, qui est a gauche, en arriere et en haut, et le tubercule préduodenal
qui est a droite, en avant et en bas. En bas, elle dépasse vers la gauche la ligne
médiane en formant le petit pancréas qui peut arriver en contact de la
quatrieme portion. Cette téte pancréatiqgue semble avoir participé a

I’enroulement duodénal autour de I'axe de la mésentérique supérieure.
2)-Isthme:

C’est une portion rétréci au dépens de sa partie inferieure et qui en haut

se termine par le tubercule epiploique du pancréas.
3)-Le corps:

Il est inclus dans la paroi postérieure du sac epiploique, il a été rabattu
contre la paroi postérieure, a gauche de |'hépatique et au-dessous du
splénique. L’hépatique marque la jonction entre la téte inclus dans le
mesoduodenum, ayant subi en partie la rotation de I'anse ombilicale, et le
corps inclus dans la paroi postérieure du sac épiploique. Cette jonction devrait
répondre exactement a l'isthme. Mais chez I'adulte les choses ont un peu
changé par la suite du développement de la téte pancréatique et par la
spasticité de I'organe qui se moule sur tout les organes qui le cbtoie. Le corps

du pancréas est accolé au péritoine pariétal primitif postérieur.
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4)-La queue :

Elle représente I'extrémité gauche du pancréas : elle est séparée du corps
par une encoche du bord supérieur de I'organe ou passent les vaisseaux
splénique, et elle s’en différencie en ce gqu’elle n’est pas accolée mais mobile

dans I'epiploon pancréatico-splénique.

Dans I'ensemble, le pancréas vu sur une coupe horizontale, décrit une
courbe en S allongé : il présente en effet une concavité postérieure par laquelle
il se moule sur la saillie prévértebrale des gros vaisseaux, puis une concavité

antérieure du a l'inflexion de la queue vers le hile de la rate.

C'est une glande en grappe, rose creme sur le vivant, de consistance

ferme.
IV/-REPERES SQUELLETIQUES

La téte pancréatique est située dans le flanc droit des deux premieres et
d’'une partie de la troisieme lombaire.son bord inferieur atteint

exceptionnellement le disque L3-L4.
V/-MOYENS DE FIXITE

Le pancréas est remarquablement fixe par la suite des nombreux
accolements péritonéaux qui I’entourent et les vaisseaux qui le fixent a l'aorte

abdominale.

10
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VI/-RAPPORTS
a)-Téte du pancréas
1°Sa circonférence est en connexion avec le duodénum.

2°Le meso duodeno-pancréas est accolé en arriere au péritoine pariétal
postérieur primitif par le fascia de Treitz. Mais quand le petit pancréas dépasse
a gauche la ligne médiane, c’est devant le mesocolon descendant que le fascia

de Treitz I'accole.

Devant lui passe la racine un peu oblique du mesocolon transverse. Au-
dessus d’elle, devant le pancréas, s’accole la paroi postérieure du sac
epiploique. Au-dessus d’elle, la totalité du pancréas, sous-mesocolique est a
gauche de la racine du mésentere et le mesocolon ascendant s’accole devant

elle (fig.3).

Arr cav
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Fig.3 : Duodenum vu de la face aprés section des mesos qui le masquent
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Fig.4 : Rapports postérieurs du duodénum

12
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3°Par lintermédiaire de son enveloppe péritonéale et ses fascias

d’accolement, la téte du pancréas répond :
-en arriére a la veine cave inferieure et au pédicule rénal droit(fig4)

-en avant au duodénum, au pylore et a l'antre pylorique, au colon

transverse et a quelques anses gréles.

4°a l'intérieur de son enveloppe péritonéale, la téte du pancréas entre en

rapport avec le cholédoque et de nombreux vaisseaux.

-le cholédoque se creuse un sillon sur sa paroi postérieure, et est
accompagné d’une chaine ganglionnaire qui le masque. C'est pour aborder
cette portion rétropancréatique du cholédoque qu’on éraille le péritoine en
dehors de la 2°™ portion du duodénum, prenant bien garde en bas de ne pas
blesser la racine du mesocolon transverse et les vaisseaux qui y cheminent, et
qu’on décolle le duodeno-pancréas pour le basculer de droite a gauche

(fig.5 et 6).

13
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Fig.5 : Pancréas : vue postérieure
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Fig.6 : Trajet retroduodénal et intra pancréatique du cholédoque

-les vaisseaux en rapport avec la téte du pancréas sont les suivants:
gastroduodénale et ses branches, arcades pancreatico-duodénales, grande
pancréatique, artére mésentérique supérieure et artére colique supérieure
droite. Il faut leur ajouter leurs veines satellites, auxquelles s’adjoint une veine

supplémentaire, la veine gastro-epiploique droite (fig.7).
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b)-Isthme du pancréas (fig.2 et 7)
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Fig.7 : Les vaisseaux pré-pancréatiques

Il est caractérisé par ses rapport vasculaires ;

1°En arriere: a peu prés médian, il est placé en effet avant l'aorte
abdominale dont les battements Iui donnent chez le vivant une mobilité sur
place telle que la radiographie lente du pancréas ne donne aucun résultat.
D’autre part, dans l'intérieure de I'enveloppe péritonéale, I'isthme du pancréas
est en rapport en arriére avec la constitution du tronc de la veine porte: la

16
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veine mésentérique supérieure qui montait devant le petit pancréas, pour
constituer le tronc porte derriere I'isthme du pancréas. Enfin le tronc porte est

longé par |'artere pancréatique.

2°En haut: c’est la bifurcation du tronc cceliaque au bord supérieur de

I'isthme.

3°En bas : c’est le passage de |'artere mésentérique supérieur qui, nait de
I'aorte derriere l'isthme, passe au-dessus de |'artere rénal gauche, puis apparait
au bord inferieur de I'isthme pour ensuite descendre devant le petit pancréas.
Au moment ou elle apparait sous listhme, la mésentérique supérieure

abandonne un bouquet de grosses collatérales.

4°En avant: par l'intermédiaire de l'arriere cavité, il répond au canal

pylorique (fig. 415/8) .

17
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Fig.8 : Rapport du pancréas avec les reins

c)-Le corps du pancréas

Inclus dans la paroi postérieure de I'arriere cavité, il est accolé avec celle-

ci devant le péritoine pariétal postérieur primitif et les organes péritonéaux.

1°En avant: arriere cavité, et par son intermédiaire, corps de I'estomac

(fig.8). Ceci permet de comprendre qu’un ulcére de la face postérieure de

I'estomac, lorsqu’il traverse les différentes tuniques, puisse étre bouché par le

pancréas.

2°En arriere : de dedans en dehors, il masque le pédicule rénal et la partie

inferieure de la surrénale gauche, puis la moitié interne du tiers moyen du rein

gauche.

18
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3°En bas: il confine au mesocolon transverse qui le sépare de l'angle
duodeno-jéjunal. Plus en dehors monte I'angle splénique du colon. Ici encore
les rapports vasculaires sont trés importants et intimes, les vaisseaux étant
compris dans I'enveloppe péritonéale du pancréas. L'artére splénique longe
son bord supérieur; la pancréatique venant de la mésentérique supérieure
longe son bord inferieur. Comme veines, on trouve la veine splénique qui
chemine au-dessous de l'artere splénique, derriére le pancréas, et est rejointe
par la veine mésentérique inferieure ou veine mésaraique pour former le tronc

spléino-mesaraique(fig.9).

¥ manne s

b S aeTie

Lsyiv e
=

l.t'.."-:'lr __Vhemarr 5

Fig.9 : Veine porte
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d)-La queue du pancréas

Non accolée, elle vient en avant de la moitié externe du rein gauche, est
comprise dans |'epiploon pancreatico-splénique et s’approche du hile de la
rate ; parfois elle vient a son contact et I'extremité de la queue marque son
empreinte sur le hile splénique. Les vaisseux spléniques encochent le bord
supérieur du pancréas pour passer devant la queue afin d’atteindre la
rate(fig.9).

VII/-CONDUITS EXCRETEURS

Il y en a deux, I'un principal : le canal de Wirsung, I'autre accessoire : la

canal de santorini.
a)-Le canal de Wirsung :

Il commence dans la queue du pancréas, la parcourt transversalement,
ainsi que le corps puis s’infléchit pour descendre dans la téte vers la grande
caroncule. Son calibre va en croissant et atteint 3 a 4 mm prés de sa
terminaison, mais son orifice d’abouchement dans 'ampoule da Vater est
rétréci. Chemin faisant, il recoit de nombreux canaux collatéraux branchés

perpendiculairement.
b)-Le canal de Santorini

Il commence dans le Wirsung au point ou il se de coude pour descendre,
traverse la partie supérieure de la téte et débouche dans la petite caroncule.
Normalement, il fonctionne comme affluent du Wirsung ; son calibre augmente

de droite a gauche.

20
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VIII/-VAISSEAUX ET NERFS

Les arteres viennent d’une part du tronc cceliaque : arteres pancréatico-
duodénales droites supérieure et inferieure, grande pancréatique et rameaux
de la splénique; d’autre part, de la mésentérique supérieure: artere

pancreatico-duodénale gauche (fig. 10).

Fig.10 : Les veines similaires sont toutes tributaires du tronc porte.

Les lymphatiques sont drainés par la chaine ganglionnaire splénique, les
ganglions pancréatico-duodénaux situés derriere la téte du pancréas et enfin

les ganglions les plus élevés de la chaine mésentérique supérieure.

Les nerfs viennent des plexus cceliaque et mésentérique supérieur en

suivant les arteres.
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RAPPELS HISTOLOGIQUE [2]

Le pancréas est une glande lobulée entourée d'un fin tissu conjonctif
aréolaire qui donne naissance a de fins septas séparant les lobules. La partie
exocrine du pancréas est constituée par des acini sécrétoires serrés les uns
contre les autres et se réunissant en un systéme de canaux trés ramifié. La
plupart des sécrétions s'écoulent dans le canal pancréatique principal. On peut
observer sur cette microphotographie des canaux interlobulaires de taille

variable ; leur tissu conjonctif de soutien souligne I'architecture septale.

La partie endocrine du pancréas forme les flots de Langerhans , de taille

variable, dispersés dans tout le tissu exocrine.

Canau
septa fibreux

Coupe histologique au faible grossisement
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A un grossissement intermédiaire on peut voir I'organisation générale des
acini glandulaires et les canaux. Les canaux intercalaires qui drainent les acini
se jettent dans de petits canaux intralobulaires qui, a leur tour, confluent en
canaux interlobulaires dans les septas de la glande. Les canaux intercalaires
sont bordés par un épithélium cubique simple, qui devient cubique stratifié

dans les canaux de plus gros calibre.

Canal intralobulaire

Canal interlobulaire

Coupe histologique a un grossissement intermédiaire

A plus fort grossissement on peut voir les détails des acini. Chaque acinus
est fait d'un amas irrégulier de cellules sécrétoires, de forme pyramidale a
noyau basal; I'apex de chacune d'entre elles entoure une minuscule lumiere
centrale qui représente la partie initiale du systeme canalaire, appelée canaux
intercalaires. Les acini adjacents sont séparés par du tissu conjonctif peu

visible, renfermant de nombreux capillaires.

24
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Capillaire

Lumiére de I'acinus

Cellule sécrétoire

Nucléole

Noyau

Au microscope électronique

La microscopie électronique montre une partie d’'un acinus pancréatique
avec sa lumiere centrale. Les cellules sécrétoires, de forme pyramidale, ont des
noyaux ronds, situés au poble basal, avec une chromatine dispersée et des

nucléoles bien visibles. Une section d’un capillaire est également pergue.

25
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- £
Grains de
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| %

App. de Golgi 7

Au microscope électronique

Le cytoplasme basal est rempli de lamelles de réticulum endoplasmique
granulaire parmi lesquelles sont dispersées des mitochondries allongées. Un
appareil de Golgi situé au-dessus du noyau, stocke les enzymes qui ont été
synthétisées dans le réticulum, pour former les grains de zymogene. Les grains
de zymogene, denses aux électrons, s'accumulent dans le cytoplasme apical et

sont libérés par exocytose dans la lumiére de I'acinus.
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RAPPEL EMBRYOLOGIQUE [3]

]
| ——3= stomach
J

==

pancreas
buds

bladder

Fig 11 : Schémas illustrant le développement embryonnaire du pancréas.
(1) ébauche pancréatique ventral (2) ébauche hépatique (3) ébauche pancréatique
dorsale

(A) ébauche pancréatique ventrale aprés rotation  (B) canal de Wirsung

Le pancréas se forme de l'intestin antérieur de I'embryon et est donc
d'origine endodermique. Le développement pancréatique commence par la
formation d'une ébauche ventrale et dorsale, Chaque structure communique
avec l'intestin antérieur de I'embryon par un canal. L'ébauche pancréatique
ventral devient la téte la face dorsale et le segment retroveineux du pancréas,
et vient du diverticule hépatique. L'ébauche pancréatique dorsale donnera

naissance au reste du parenchyme pancréatique.

La rotation et la fusion des ébauches pancréatiques ventrale et dorsale
aboutissent a la formation du pancréas définitif. [9] Comme le duodénum
tourne a droite, il porte avec lui I'ébauche ventral et le canal cholédoque ; En
atteignant sa destination finale, il fusionne avec I'ébauche dorsal, donnant

naissance aux canaux pancréatiques (principalement le canal de Wirsung).
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OBSERVATION 1

B.Z jeune fille agée de 13 ans, sans antécédents notables, a été admise a
I’'h6pital d’enfants de Rabat pour un ictere retentionnel remontant a neufs
mois avant son hospitalisation, associé a des douleurs abdominales. La
palpation de 'abdomen a retrouvé une hépatomégalie. Le bilan biologique a
montré des signes de cholestase avec cytolyse hépatique. L’échographie
abdominale a révélé une dilatation des voies biliaires intra-hépatiques avec un
processus lésionnel de la téte du pancréas de 32 mm de diametre, a contours
réguliers, d’échostructure tissulaire hétérogene. A la tomodensitométrie (figure
12), ce processus lésionnel occupait la téte du pancréas et mesurait
50 x 47 x 50 mm, il s"accompagnait d’'une dilatation de la voie biliaire
principale, des voies biliaires intra-hépatiques et de la vésicule biliaire,

avec dilatation du Wirsung et d’'une hépatomégalie discretement hétérogene.
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Fig.12 : coupe tomodonsitometrique montrant une masse en rapport avec le pancréas.

Une cytoponction de la masse pancréatique a été réalisée, elle était non
concluante.

Une duodéno-pancréatectomie céphalique a été décidée associée a une
biopsie du foie devant ’hépatomégalie et I'aspect nodulaire du foie :

<> Anesthésie générale, décubitus dorsal.
<> Laparotomie médiane sus-ombilicale.

<> Ouverture du mesocolon transverse et exposition de la loge
duodenopancréatique ; avec découverte d’'une tumeur ferme,
mesurant 6cm, au niveau de la téte du pancréas, avec dilatation de

la voie biliaire principale et un foie dure et fibreux.
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+ <

T

+ <

<>

Liberation de la veine mesenterique inferieure, du duodenum, de
la voie biliaire principale, de la vesicule biliaire puis du canal

cystique.
Cholecystectomie.

Liberation du lobe duodeno-pancreatique et de ses attaches, puis

section du pancreas en zone saine.

Anastomose pancreatico-gastrique (face posterieure de I'estomac).
Anastomose choledoco-jejunale termino-laterale.

Anastomose pyloro-jejunale termino-laterale.

Derivation bilio-digestive sur anse eny.

Jejunostomie d’alimentation.

Fermeture du meso transverse et du peritoine post sous-

mesocolique.
Biopsie hepatique.
Toilette abondante.

Mise en place de deux drains(sous anastomose gastro-

pancreatique et biliodigestive).

Fppp.

L’examen macroscopique a porté sur une tumeur de 4 x 5 x 6,5 cm,

d’aspect solide largement remaniée par I’hémorragie et bien limitée en

périphérie par une capsule fibreuse épaisse. Elle respectait la papille duodénale

et la lumiére du cholédoque (figure 13).
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Fig.13 : examen macroscopique de la piece opératoire.

A I'examen microscopique, cette tumeur était faite d’'une prolifération
cellulaire monotone, d’architecture solide avec au centre des ébauches de
papilles soutenues par un axe vasculaire fin. Les cellules tumorales étaient
cubiques au cytoplasme éosinophile renfermant parfois des inclusions hyalines.
Elles étaient munies de noyaux ovalaires, a chromatine fine sans atypie
cytonucléaire et sans figure de mitose. Des remaniements hémorragiques et
des foyers d’histiocytes spumeux ont été observés. L'étude
immunohistochimique a montré un marquage intense diffus des cellules
tumorales avec la Vimentine, faible et focal avec la Pankératine (AE1/AE3) et
avec la Synaptophysine. L'immunomarquage était franchement positif avec la
B-Caténine (marquage nucléaire et cytoplasmique) (figure 14), le CD 10
(marquage cytoplasmique et membranaire). Le marquage avec les récepteurs
hormonaux a mis en évidence une expression nucléaire focale pour les
récepteurs a la progestérone. Le marquage par I'E-Cadérine et Ila
Chromogranine était négatif.
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L’aspect morphologique ainsi que le profil immuno-phénotypique ont

permis de conclure a une TPSKP.

Fig.14 : marquage positif par I'A.C. anti- B-Caténine

La biopsie du foie a montré I'aspect d’'une cirrhose biliaire secondaire a

un obstacle sur les voies biliaires extra-hépatiques.

L’evolution post-operatoire a été parqué par un lachage de siture de

I’anastomose pancréatico-gastrique et une fistule biliaire.
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Une reprise de I'anastomose pancréatico-gastrique a été réalisée apres
avivement des berges de la paroi gastrique et la fistule biliaire a été aveuglée
par 3 points séparés, avec mise en place d'un drain de KEHR dans le

cholédoque.

Toilette soigneuse et abondante a été réalisée avec mise en place de deux

drains (inter hépato-diaphragmatique et cul de sac de Douglas). Puis F.P.P.P. .

La patiente a été admise en réanimation apres le geste chirurgical, ou elle

est décédée.
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OBSERVATION 2

O.L. jeune fille agée de 12 ans, sans antécédent notable, a été admise a
I’"h6pital d’enfants de Rabat pour une masse au niveau de I'HCD remontant a
un an avant son hospitalisation augmentant progressivement de taille,
accompagné par des douleurs abdominales d’apparition récente. La palpation
de 'abdomen a retrouve une masse de I'HCD et de la région épigastrique. Le
bilan biologique a été sans particularité. Une échographie abdominale a été
réalisée, mettant en évidence un processus rétropancréatique de 84 cm de

diametre, a contours réguliers, d’échostructure tissulaire hétérogene.

La réalisation d’une exploration chirurgicale a été indiquée, avec éventuel

résection tumorale :
<> Décubitus dorsal
<> Anesthésie générale.

<> L'exploration chirurgicale met en évidence une masse
retropancreatique, intimement liée a la face postérieure de la téte du

pancréas, mesurant 10cm de grand axe.
<> Décollement de d2 et de la téte du pancréas.

<> Cette masse est entourée par une capsule adhérente a la face

postérieure du pancréas avec laquelle elle a été séparée.

<> Aucune communication de la masse avec la lumiére duodénale ou

avec les canaux hépatiques et pancréatique n’a été mise en évidence.
<> résection de toute la masse sans effraction capsulaire.

< F.P.P.P..
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L’examen macroscopique de la masse met en évidence une masse

nodulaire de 8cm, brunatre, bien limitée, pesant 80g.

L’étude microscopique montre des plages solides et kystiques avec
prolifération papillaire, ces structures sont tapissées par des cellules cuboides
avec un cytoplasme acidophile. Les mitoses sont rares. Cette prolifération est

délimitée par une capsule fibreuse et quelques ilots pancréatiques.

Un complément immunohistochimique a été demandé mais n’as pas étai
réalisé.

L’évolution post-opération était sans complication notable.

La patiente a été perdue de vu apres sa sortie de I’hopital. Aucun controle

n’a été réalisé.
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OBSERVATION 3
E.A. jeune garcon agé de 13 ans, sans antécédent notable.

Il a été suivi a I'hdpital d’enfants de Rabat pour une masse au niveau du
pancréas. Le patient a présenté 3 mois avant son admission des douleurs au
niveau de I'HCD, associée a des vomissements. La palpation de I'abdomen
retrouve une légere sensibilité de I'HCD et de la région épigastrique. Le bilan
biologique a été sans particularité. Une échographie abdominale a été réalisée,
mettant en évidence un processus au niveau de la téte du pancréas de 53 mm

de diametre, a contours réguliers, d’échostructure tissulaire hétérogene.

La réalisation d’une exploration chirurgicale a été indiquée, avec éventuel

résection tumorale :
<> Anesthésie générale, décubitus dorsal.
<> Incision sous costale droite élargie a gauche.

<> Décollement de Kocher + décollement colo-epiploique: masse

kystique de la téte du pancréas.
<> Abord de I'A.M.S. et du pédicule hépatique.
<> Manceuvre du décroissement + section jéjunale.
<> Section gastrique.
<> Section pancréatique.

<> Anastomose pancreatico-jejunale.
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<> Anastomose choledoco-jejunale.
<> Anastomose gastro-jejunale.

<> Jejunostomie d’alimentation.

< F.P.P.P..

L’examen macroscopique de la piece opératoire met en évidence une
piece de duodénopancréatectomie céphalique. A la coupe on a noté la
présence d’'une tumeur d’aspect blanc grisatre, hétérogene et ferme, nécrosée
par endroit. Cette masse mesure 5cm de grand axe, située a 1cm de la tranche

de section pancréatique et arrive au contacte du duodénum.

L’étude microscopique montre une prolifération tumorale, faite de
papilles faites de cellules disposées autour d’'un axe fibrovasculaire gréle. Les
cellules tumorales sont ont un cytoplasme de moyenne abondance, avec un
noyau ovalaire a chromatine fine sans atypies et sans figures de mitoses. Cette
tumeur est limitée par une capsule fibreuse qui la sépare du tissu pancréatique

sain. Les tranches de sections sont saines.

Les cellules tumorales expriment les anticorps suivants : Vimentine et NSE.
Absence de marquage aux anticorps suivants : synaptophysine, chromogranine

A, CD10 et récepteurs progésteroniques.

Les examens anatomo-pathologiques sus-décrits sont en faveur d’une

tumeur pseudopapillaire et solide du pancréas.
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L’évolution postopératoire a été marquée par la persistance de douleurs
abdominales paroxystiques, qui ont étaient considérées comme étant d’origine
neuropathique sequellaire. Le patient est actuellement sous Gabapentine

75mg/j .

Les échographies de contrbles, faites toutes les 3mois, sont toutes

normaux apres un suivi de 2ans.

40



Les tumeurs pseudopapillaires et solides du pancréas chez I'enfant

41



Les tumeurs pseudopapillaires et solides du pancréas chez I'enfant

1/-EPIDEMIOLOGIE :
1/-prévalence :

Les tumeurs pseudopapillaires et solides du pancréas sont caractérisées
par leur rareté. Elles ont une prévalence variable en fonction des séries , et qui
est estimée a 2,5% des tumeurs primitives du pancréas [4]2% des tumeurs
pancréatiques exocrines et moins de 5% des tumeurs kystiques du
pancréas[5,6]. Mais sa fréquence semble augmenter maintenant que ses

caractéristiques ont été clarifiés [7].

Ces tumeurs sont plus rarement décrites chez les nourrissons et les
enfants par apport aux cas décrits chez les adultes. Cette diminution peut étre
expliquée par I'évolution lente de ces tumeurs, lui donnant un caractere peu
symptomatique chez I'enfant, qui ne ne deviendra symptomatique qu’a I'age
adulte. Une série publiée par T.Jaksic et ses coll. a décrit 6cas de tumeurs du
pancréas chez I'enfant, soit une incidence d’un cas sur 18000 enfants admis

pour cause chirurgical [8].

Une série autoptique japonaise suggere que le taux de déces par tumeur
du pancréas ne dépasse pas 0,2% des causes de déces par une pathologie

tumorale chez I'enfant.
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Durant 12 ans, trois cas ont été opéré dans notre service pour tumeur
pseudopapillaire et solide du pancréas, confirmant le caractere rare de cette

pathologie.
2/-Age et sexe:

L’age moyen de découverte est situé dans les deuxieme et troisieme
décennies, mais on observe des cas tardifs (au dela de 60ans) dans 3a5% des
cas [9]. la moyenne d’age est 26ans (2-74 ans) , cette moyenne d’age est
variable selon le sexe : elle est de 25,5ans chez les femmes et de 31,4ans chez

les hommes [10] .

L'incidence tumorale est plus importante dans les tranches d’age ou se
produisent des modifications hormonales (la puberté dans les deux sexes; la

grossesse).

Les TPPSP sont plus fréquentes chez le sexe féminin, avec une
prédominance dépassant les 90% [4], les homme sont atteints dans moins de

5% des cas [9].

Chez l'enfant, la prédominance féminine est moins apparente que chez
I'adulte [11], Les jeunes filles, les hommes [12] et les femmes agées [13] sont

moins touchés [10].

Deux patients étaient de sexe féminin alors que le troisieme était de sexe

masculin.
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3/-Ethnie :

Une origine ethnique asiatique ou noire est plus fréiguemment retrouvée
[4].1a pertinence de ces résultats statistiques peut étre mise en doute, vu que
de nombreuses observations américaines et européennes ne précisent pas

I’appartenance raciale, contrairement aux études asiatiques.
Deux études [14] ont objectivé une prédominance caucasienne.

Les cas pédiatriques rapportés par la littérature ne permettent pas de

conclure en une prévalence ethnique.
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11/-PHYSIOPATHOLOGIE :
1/-théorie de la cellule multipotente :

Depuis sa découverte, les différentes équipes ont formulé plusieurs
hypotheses concernant l'origine des tumeurs pseudopapillaires et solides du
pancréas. L'origine canalaire, acineuse ou neuroendocrine ont été évoquées ,
mais ces hypotheses semblent avoir été abandonnées au profit de le théorie de
la cellule ‘multipotente’. Cette derniere hypothese a été soutenue par plusieurs
auteurs [15,16,17,18] .La cellule multipotente pourrait adopter toutes les
lignées de différentiations pancréatiques. Cette capacité permet d’expliquer la
positivité pour les marqueurs immunihistochimiques des différentes lignées
(neuroendocrine, épithéliale, mésenchymateuse). Néomoins, aucune étude n’a
pu la mettre en évidence (ni dans le pancréas adulte, ni dans le pancréas

embryonnaire ou méme dans le reste de I'organisme).
2 /-Les autres théories :
A)-une origine canalaire :
Ramedi et al.[19] ont considéré que :

<> La faible immunoréactivité pour la NSE et l'alpha 1 anti-trypsine
n'était pas une preuve suffisante pour affirmer une origine
exocrine.

<> L'immunoréactivité a I'alpha 1 ne peut, a elle seule , garantir une

différentiation acineuse ; la lipase n’ayant pas été testée .
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La positivité des cellules tumorales pour la cytokératine 20, mise en
évidence dans cette étude, leur a semblé un bon argument pour une

différenciation canalaire .
B)-le rete ovarii :

Kosmahl et al. [20] ont montré un marquage fort pour la cytokeratine
CAMS5.2 (60%), ainsi que pour les récepteurs progesteroniques (90%). Compte
tenu de la forte prévalence féminine, la proximité entre la créte génitale et
I'’ébauche pancréatique durant I'embryogenese, et la proximité
d’'immunomarquage de certains tissus ovariens, ils ont émis I’hypothese qu’une
cellule détachée de la créte génitale pendant I'embryogenese précoce pourrait
constituer 'origine de la tumeur pseudopapillaire et solide du pancréas. Le
nouveau milieu de développement de cette cellule ovarienne, modifie la

différentiation et I'expression de ses marqueurs immunohistochimiques.
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I11/-CLINIQUE :
A/-antécédents (personnelles et familiaux) :
Dans la littérature, aucun antécédent n’a été retenu.
Parmi nos patients, aucun ne présente d’antécédent spécifique.
B/-circonstances de découverte :
» Douleurs abdominales :

Le symptome le plus fréquent a I'origine de découverte de la tumeur, mais
ne permettrait pas d’en faire le diagnostic. Méme les irradiations dorsales de
cette douleur, classiques dans la symptomatologie pancréatique, sont tres peu
presentes.la latéralisation n’est pas un critere fiable pour localiser la Iésion au
sein de la glande .parfois les sieges et les irradiations atypiques de la douleurs
peuvent parfois faire errer le diagnostic, surtout si la douleur est isolée

[21,22,23] .

Nos trois patients ont présenté des douleurs abdominales atypiques au
moment diagnostique, confirmant la fréquence de ce symptéme, et son atypie

dans cette pathologie.
» Masse abdominale :

A la palpation, Cette masse est le plus souvent ferme, élastique, sensible
et parfois difficilement mobilisable. Elle est matte a la percussion, pouvant
affleurer la paroi abdominale [24,25,26]. Mais cette présentation est moins

fréquente.
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La premiere patiente a présenté une masse abdominal au moment du

diagnostique, ce symptdomes a été le motif de consultation.
» Compression des organes de voisinage :

-Voies biliaires : donnant un ictere choléstatique, qui est une coloration
jaune des téguments et des muqueuses secondaire a un obstacle a
I’écoulement de la bile. Les deux causes les plus fréquentes de choléstase chez
I’enfant sont : le kyste du cholédoque et la lithiase biliaire [27].La pathologie
tumorale peut rarement étre révélée par un ictere obstructif chez I'enfant,
contrairement a l'adulte, chez qui ce symptome est plus fréquent dans la

pathologie tumorale pancréatique [28].
<> Estomac/duodénum : nausées, inconfort abdominal, vomissement
<> V. spléniques et portales : hypertension portale [29].

Chez la premiere patiente, la tumeur a été responsable d’une compression
des voies biliaires, entrainant un ictere retentionnel; et chez la troisieme
patiente, la tumeur était responsable d’'une compression des organes digestifs,

entrainant des vomissements.
» Complications :

<> Rupture ou hémorragie intratumorales: soit spontanées ou post
traumatique entrainant un tableau abdominale aigu.

<> Pancréatite

<> Ictére cholestatique .

<> Hématémeses
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C/-Examen clinique :

Inspection : peu révélé un ictere choléstatique du a une compression des

voies biliaires. Elle reste une étape peu contributive dans ce type de tumeur.

Palpation : le plus souvent, elle ne permet pas de préciser la localisation
de la tumeur, vu que cette derniere siege au niveau du pancréas, qui est un
organe profond. Dans les rares cas ou elle est révélatrice, on palpe une masse
abdominale épigastrique ou au niveau de I'"hypochondre droit, sensible, ferme

et élastique.

Percussion : met en évidence une matité en rapport avec la masse

tumorale (dans les cas ou cette tumeur arrive a la paroi).

Auscultation : étape de |'examen clinique qui ne contribue pas au

diagnostic.
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IV/-PARACLINIQUE :

Les examens paracliniques ,en particulier radiologiques, sont d’'une grande
aide pour le diagnostic de ce type de tumeur .Mais le diagnostic de certitude
est posé par I'examen anatomo-pathologique, apres résection de la tumeur ou

apres ponction de cette derniere .
A/-Les examens biologiques :

Les analyses biologiques sont peu sensibles et peu spécifiques .les tests
pancréatiques (amylasemie et lipasemie) sont le plus souvent normaux, tout
comme les tests hépatiques (sauf en cas de compression des voies biliaires ou

on note une choléstatse).

Les marqueurs tumoraux étaient négatifs chez les trois patients, mais le
bilan hépatique était perturbé chez la premiere patiente a cause de son ictere

choléstatique.
B/-Les examens radiologiques :

Au moment du diagnostic, les tumeurs pseudopapillaires et solides du
pancréas sont généralement de grosses tumeurs, avec un diametre moyen
entre 6.1 et 8.4 cm [6,30]. Plus fréquemment, cette tumeur se trouve dans le
corps ou la queue du pancréas (72%) [31]. Les localisations multiples [32] et les

formes extrapancréatiques [33,34] sont rarement décrites[35].
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a)-Rx. Standard :
» Abdomen sans préparation :

Bien qu'elles soient rares dans les tumeurs pseudopapillaires et solides du
pancréas [36], les calcifications périphériques curvilignes peuvent exister et
sont dans ce cas visibles sur les radiographies (fig.15) et la tomodensitométrie
(Fig. 21).Ces calcifications peuvent étre Centrales, en pointillés ou en coquilles.
Les tumeurs du pancréas, comme cystadénome séreux ou mucineux peuvent
aussi contenir des calcifications: les cystadenomes mucineux peuvent
développer une calcification périphérique curviligne, et les cystadénomes
séreux peuvent avoir une calcification au sein d’une cicatrice fibreuse centrale.
Cependant, ces tumeurs kystiques du pancréas (autres que les tumeurs

pseudopapillaire et solides) ont rarement une calcification étendue. [37] .
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Fig.15 : radiographie montrant une calcification curviligne au niveau sup. Gauche de

I'abdomen
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Dans certains cas, il peut exister un refoulement des anses intestinales
avec des bords mal définis, ou un déplacement de la poche a air gastrique ou

du colon transverse [10,39] .
» Radiographie pulmonaire :

C’est un examen radiologique qui ne contribue pas au diagnostic. Elle est
demandée dans le cadre du bilan préopératoire ou a la recherche de

métastases pulmonaire.

Transite cesogastroduodénal : il peut mettre en évidence des signes de
compression gastrique ou duodénale par la tumeur, mais ne permet pas une

visualisation directe de cette derniere.
b)-échographie abdominale :

Elle demeure 'examen de premiere intention dans I'analyse du pancréas
grace a ses performances, sa disponibilité, son colt et son innocuité. Elle est
effectuée chez un patient a jeun (dont la durée est adaptée a son age: 3
heures pour un nouveau-né, 4 pour un nourrisson, 5 pour un enfant et 6 pour
un adolescent; et aux circonstances cliniques: traumatisme, douleur
abdominale aigue). La faible corpulence des patients, la pauvreté des fascias
graisseux (atténuant les ultrasons) et un lobe hépatique gauche relativement
développé permettent ['utilisation de sondes de hautes fréquences et
expliquent la performance de cet examen. Cependant, une hyper-aération

digestive, 'obésité ou I'agitation du patient sont des facteurs limitant.[40].
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Le pancréas normal (fig.16): Le canal de Wirsung est tres souvent identifié

en échographie en I'absence de toute pathologie, ainsi que le segment distal du
cholédoque au sein de la téte du pancréas. Le pancréas normal de I'enfant est
homogene ou finement hétérogene avec une échogénicité variable en fonction
de I'age et de la prématurité [41]. Ceci explique la difficulté d’attribuer une
valeur séméiologique a I'échogénicité du pancréas, sans tenir compte des
données cliniques et biologiques [42]. Le plus souvent, le pancréas est iso-
échogene au parenchyme hépatique. Les dimensions du pancréas normal de
I'enfant ont été étudiées par plusieurs auteurs. Siegel et al. [43] ont montré
que la croissance du pancréas était tres marquée durant la premiere année de
vie, puis plus lente jusqu’a I’age adulte. En pratique, le pancréas est rarement
mesuré en raison d’une grande variation individuelle

Fig.16 : coupe échographique du pancréas chez I'enfant

montrant un aspect isoechogene du lobe gauche
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Les tumeurs pancréatiques sont rares. L'échographie peut étre normale
en particulier dans le cadre de petite tumeur sécrétante ou en cas de
volumineuse tumeur, cet examen ne permet pas de préciser le siege d’origine.
Le bilan d’extension est mieux réalisé par le scanner et la surveillance en cours

de traitement par I'’échographie [44].

L’obstruction canalaire et la formation de pseudo-kyste secondaire sont
rarement vus dans les tumeurs pseudopapillaires et solides du pancréas. Leur
présence peut inciter un diagnostic provisoire de carcinome (Fig. 17). Les
petites tumeurs pseudopapillaires et solides sont moins souvent limitées et
apparaissent souvent non encapsulée. En outre, elles, montre rarement un
aspect kystique et apparaissent souvent comme des tumeurs molles avec des

quantités variables de fibrose [45] .

Fig.17 coupe transversal montrant une masse hypoechogéne

au niveau de la téte du pancréas.
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L’échographie peut aussi mettre en évidence des calcifications
périphériques, qui peuvent dans certains cas entourer les TPPSP, avec

présence de cone d’ombre postérieur (fig.18) .

Fig.18 : coupe transversale montrant une calcification périphérique

(fléche) avec un cone d’ombre postérieur

L’échographie abdominale a été réalisée chez les trois patients, et
a montré une masse bien limitée et hétérogene dans les trois cas. Une

dilatation des voies biliaires a été détectée chez la premiere patiente.
» Echographie avec injection de produit de contraste (CEUS)

Les TPPSP ont une prise de contraste homogene au cours de la phase
artérielle et le lavage incomplet au cours de la phase veineuse, en rapport avec
la persistance du produit de contraste dans la microcirculation tumorale. Ce

comportement spécifique permet le diagnostic différentiel avec une tumeur
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maligne de haut, qui reste plus hypoéchogene au cours de la phase artérielle
[46].Souvent, la tumeur est entourée par un halo périphérique dans la
premiere phase dynamique, correspondant a la pseudocapsule qui résulte de la

compression du tissu pancréatique [47]. (fig.19)

Fig.19:

(A) coupes échographique transversal montrant une masse bien limitée a
composante mixte au niveau du corp et de la queue du pancréas.
(B) coupe échographique transversal montrant une prise de contraste

homogéne (temps artériel), avec un rehaussement périphérique

c)-Echoendoscopie : (fig20)

Par I’echoendoscopie, la masse parait hétérogene avec des composants
kystiques et solides. Cet examen permet aussi de voir les rapports de la tumeur

avec les vaisseaux mésentériques supérieurs et avec la veine porte.
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Cet examen inutile pour analyser les tumeurs de plus de 6cm , par contre
il est le meilleur examen d’analyse pour les tumeurs de moins de 2cm et qui

sont habituellement indétectables par les autres techniques d’imagerie .

L’echoendoscopie permet également de réaliser une biopsie de la

tumeur ; mais cette biopsie reste controversée (voir chapitre: biopsie des

TPPSP). $

Fig.20 :

(A)echoendoscopie montrant tumeur encapsulée avec double composante (solide et kystique)

(B)cytoponction sous echo-endoscopie
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d)-Tomodensitométrie abdominale :

Cet examen est a effectuer, si nécessaire, en deuxieme intention. Le
bénéfice principal de cette technologie réside dans sa capacité a couvrir en
quelques secondes, en coupes fines, les volumes pédiatriques [40]. Le scanner
est actuellement I'examen de référence, de deuxieme intention, en cas de
pathologie tumorale [48], en permettant une analyse lors d'un méme examen,

de plusieurs sites anatomiques (abdomen, pelvis, thorax).

La TDM peut mettre en évidence les calcifications qui entourent cette
tumeur, ainsi que I'hémorragie intratumorale (qui sont fréquentes dans cette

pathologie) .(fig.21)

59



Les tumeurs pseudopapillaires et solides du pancréas chez I'enfant

Fig. : 21

A : TDM montrant une calcification intratumorale dense et étendu
B : coupe tomodensitométrique montrant des calcifications périphériques dense et épaisses
C : TDM montrant une calcification curviligne avec une hémorragie itratumorale

D : TDM montrant une masse hétérogene avec calcification
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Cette tumeur envahit rarement la capsule qui I’entoure et les structures
environnantes (principalement la rate, la veine porte et le duodénum).si cet

envahissement est présent, la TDM permet de le mettre en évidence. (fig.22)

Fig.22 : coupe tomodensitométrique montrant une tumeur pseudopapillaire
et solide du pancréas avec effraction capsulaire [37]

Jee hyun beak t ses coll.[49] ont Essayé , dans une étude rétrospectif , de
déterminer sur une série de 42 patients , les criteres permettant le diagnostic
des TPPSP et de les classer ainsi en plusieurs groupes, en analysant la forme de
la tumeur , son diametre , sa localisation ,la prise de contraste ,les
calcifications, le bord de la tumeur , la présence de capsule ,de composante
solide et kystique ainsi que le pourcentage de chacune de ces composante , la
dilatation des canaux pancréatiques et I'atrophie du parenchyme pancréatique

adjacent.les résultats étaient comme suivant :
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Les tumeurs de moins de 3cm étaient classées comme étant atypiques, et
les tumeurs de plus de 3cm étaient classées en fonction des autres

caractéristiques.

La forme typique est ainsi définie comme étant une masse
préférentiellement corporeo-codale , de taille sup. a 3cm , a composante
mixte, de contour net, encapsulée, avec prise de contraste périphérique et

hétérogene [49].

L’aspect tomodensitometrique des tumeurs de taille inferieure a 3cm est
différent de celui typique des TPPSP sus-décrit et de celui décrit dans la
littérature[37]. Ces TPPSP de petite taille (<3cm) sont préférentiellement a
composante solide, Leurs limites sont nettes , avec une prise de contraste plus
faible que le parenchyme pancréatique sain (pendant Ila phase

pancréatique)[49].

La TDM réalisée pour la premiere patiente a montré une masse au dépend
de la téte du pancréas, bien limitée, sans effraction de la capsule. Cet aspect
évoqué, en tenant compte du contexte clinique, une tumeur pseudopapillaire

et solide du pancréas.
e)-Tomodensitométrie thoracique :

Cet examen complémentaire n’a pas d’intérét dans le cadre du bilan
d’extension de la tumeur, vu que les métastases pulmonaires des TPPSP sans
exceptionnelles .Il peut étre demandé en cas d’anomalie sur la radiographie

pulmonaire (demandé pour le bilan préopératoire) .
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f)-lmagerie par résonnance magnétique :

C’est un examen de deuxieme intention. Elle permet, au prix d’'une durée
significativement plus longue qu’une exploration tomodensitométrique, une
analyse canalaire et parenchymateuse de bonne qualité, méme chez les

enfants et les nourrissons.

Une période de jeline, identique a celle proposée pour |'échographie,
favorise la distension vésiculaire et la visualisation du pancréas. Une résolution
spatiale inférieure a celle du scanner reste le principal écueil a une large
diffusion des indications de cet examen qui permet une analyse du pancréas

tres complémentaire de I'échographie [40].

Comme chez I'adulte, I'innocuité de I'IRM est un argument de choix pour
limiter les indications de la CholangioPancréatographie Rétrograde
Endoscopique (CPRE) a un geste thérapeutique. Les séries pédiatriques sont
peu nombreuses dans la littérature, mais elles s’accordent sur un risque de

2 a 4 % de morbidité de la CPRE [50]

L'IRM montre typiquement une l|ésion bien définie avec un mélange
d’images de haute et de basse intensité de signale sur les séquences T1 et T2
(I'image 23). Les zones de haute intensité de signal sur la séquence T1 et de
basse ou hétérogene intensité sur des images de séquence T2, peuvent aider a
identifier le sang et ainsi faire la différenciation entre une tumeur

pseudopapillaire et solide et les autres tumeurs pancréatiques [51].
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Fig.23 : Aspect d’une tumeur pseudopapillaire et solide du pancréas sur I'IRM sur les

séquences T1(A, Cet D) et T2(B) .
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Sur les séquences T2, on note un halo de basse intensité , entourant la

|ésion pancréatique, et correspondant a la capsule fibreuse épaisse .

Linjection de Gadolinium a amélioré I''RM dynamique en montrant une
prise de contraste précoce et hétérogene de la portion solide de la

tumeur [52].

Les métastases des TPPSP sont rares .Quelques cas de métastases sont
décrites, le site de prédilection est le foie. Ces métastases peuvent étres
multiples .I'aspect de ces métastases et comparable a celui de la tumeur

primitif.(fig.24,25)

Fig 24 : métastase hépatique unique au niveau du foie, d’une tumeur pseudopapillaire et

solide du pancréas, sur une IRM.
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Fig 25 : métastases hépatiques multiples au niveau du foie, d’une tumeur pseudopapillaire et

solide du pancréas, sur une IRM.

L'IRM n’a été réalisée pour aucun de nos patients.
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g)-TEP-TDM au 18F-FDG :

Pratiquée selon les guides de la société frangaise de médecine nucléaire et
d’imagerie moléculaire [53].elle met en évidence une lésion hypermétabolique
suggérant une tumeur agressive, du fait de la forte activité du métabolisme
glucidique, alors qu’il ne s’agit que d’'une tumeur de faible potentiel de
malignité.la TEP-TDM est positive qu’il s’agisse d’'une forme carcinomateuse ou

non, dans ce dernier cas, elle mime une tumeur maligne.
Aucun de nos patients n’a bénéficié d’une TEP-TDM.
h)-Cytoponction des tumeurs PPSP :

La position défendue par les auteurs est de ne pas biopsier ces |ésions en
raison du risque de dissémination locale ou métastatique. Ces tumeurs ont un
potentiel métastatique extrémement faible, et les observations colligées par
Lévy et al. en 1997 suggerent le rbéle des facteurs traumatiques dans cette

dissémination [54]. La cytoponction peut rentrer dans ce cadre.

L'indication de ponction d’'une tumeur pancréatique, a fortiori chez une
femme jeune, doit étre posée en fonction du rapport entre les bénéfices et les
risques de ce geste. Surtout, seules les investigations qui sont susceptibles de
modifier I'attitude thérapeutique doivent étre envisagées. Ce n’est pas parce
gu’une technique est « faisable » qu’elle doit étre réalisée. Plusieurs travaux
[55,56]ont montré l'utilité et la faisabilité des ponctions des tumeurs kystiques
pancréatiques, a I'époque ou l'imagerie n’était pas contributive. Cependant, les
progrés de l'imagerie radiologique et échoendoscopique (sans ponction) font
que la ponction est aujourd’hui de moins en moins souvent réalisée dans ce

cadre, surtout pour les formes typiques [57].

Une cytoponction a été réalisée pour la premiere patiente, mais n’a pas

été concluante.
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V/-ANATOMOPATHOLOGIE :
A/-Examen cytologique : (fig.26)

Les frottis obtenues par |'aspiration des TPPSP ont une cellularité haute a
moyenne [16,58,59,60], elles contiennent des cellules en grappes et en
papilles. Caractéristiquement, on met en évidence des petites cellules rondes
groupées autour d’'un axe myxoide fibrovasculaire [16,58,60]. Les noyaux sont
polarisés, loin du coeur fibrovasculaire, laissant une petite quantité de

cytoplasme immédiatement adjacent a la structure fondamentale [61].

Fig.26 : Aspect cytologique d’une tumeur pseudopapillaire et solide du pancréas
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Les cellules tumorales sont de petite taille, monomorphes, avec de rares
variabilités.les mitoses sont absentes.la chromatine est finement granulée,
avec un nucléole discret. Dans de rares cas, on peu avoir des vacuoles ou

inclusions hyalin per nucléaires [61].

L’examen cytologique réalisé a la premiere patiente, apres cytoponction,

n’a pas été concluante.
B/-Macroscopie : (fig.27,28)

L’aspect macroscopique est souvent caractéristique [62,63]. Il s’agit d’'une
tumeur arrondie dont la taille varie entre 3 et 18 cm. Elle est limitée par une
capsule épaisse qui la sépare des structures de voisinage [64]. La tranche de
section montre l'alternance de zones solides jaunatres et de zones kystiques
remaniées par la nécrose et I'hémorragie [64,65]. Parfois, la tumeur est
totalement hémorragique [65]. L'effraction capsulaire et l'infiltration du tissu

pancréatique avoisinant sont trés rares(fig.27) [62,64].
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Fig.27 : photographie d’'une piéce opératoire montrant une extension

extra capsulaire de la tumeur.

Fig.28 : Tumeur pseudopapillaire et solide du pancréas avec extension

au tissu sain, avec une dilatation des voies biliaires. [30]
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L’examen macroscopique des pieces opératoires, met en évidence une
masse limitée par une capsule, avec un aspect hémorragique dans le premier

cas, brunatre dans le deuxiéme cas, et blanc grisatre dans le troisieme.
C/-Microscopie : (fig.29)

L’examen microscopique montre un aspect architectural caractéristique
fait de structures pseudopapillaires centrales et de plages solides

périphériques[62,64].

Fig.29 : aspect microscopique d’une tumeur

pseudopapillaire et solide du pancréas
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L’aspect des cellules tumorales est semblable a celui retrouvé par
la cytologie. L'examen microscopique met évidence une capsule fibreuse

entourant la tumeur. Les cellules tumorales sont :

<> Organisées sous forme d’une architecture papillaire, pseudopapillaire,
trabeculaire et monomorphe.

<> Uniformes, arrondies, de distribution radiaire autour des axes, avec des
globules hyalins éosinophiles PAS+ intracytoplasmiques résistants a la
digestion.

<> Comportent un noyau arrondi ou ovalaire, rainuré, indenté a
chromatine fine, avec un petit nucléole.

<> Les figures de mitoses sont rares.

<> La présence de granulome cholésterolique est possible, ainsi que la
nécrose.

<> Les axes papillaires contiennent des globules rouges.

L’aspect microscopique a été spécifique dans les trois cas, avec une
prolifération faite de cellules monomorphe, organisées sous forme de papilles
ou pseudopapilles, autour d’'un axe fibro-vasculaire. Les mitoses étaient

absentes.
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D/-Immunohistochimie et étude génétique :

Il est bien connu que les cellules de TPPSP expriment, de maniere
diffuse et forte, la vimentine et NSE par [|'immunohistochimie. La
synaptophysine et |'alfal-antitrypsine sont fréquemment positifs. Cependant,
la chromogranine est typiquement négative ou seulement tres focale. Les
cytokératines (Pan-CK, CK7, CK19) ne sont pas exprimées ou sont exprimées
tres focales [66]. Ces marqueurs peuvent, par contre, étre exprimés dans
d’autres tumeurs pancréatiques. Le CD10 est aussi exprimé par la grande
majorité des TPPSP [13], mais dans de rares cas, cette expression manques. De
plus, le CD10 peut étre exprimé dans d’autres tumeurs pancréatiques
[67,68,69].

Donc, aucun marqueur seul ne semble étre spécifique.

les analyses génétiques moléculaires n'ont pas défini l'origine de
différenciation des cellules tumorales, par contre elles ont expliqué la pauvre
potentiel de cohésion des cellules néoplasiques et ont apporté un nouvel outil
immunohistochimique pour aider a établir le diagnostic: Plus de 90 % des
TPPSP ont des mutations dans l'exon 3 du gene R-catenin . Ces mutations
empéchent la dégradation de la protéine [-catenin et en conséquence, la
protéine [3-catenin s'accumule anormalement dans les cellules néoplasiques et
est transférée au noyau ou elle augmente la transcription de c-myc et la cycline
D1. Comme conséquence, plus de 90% des cellules ont un marquage a I’AC.
Anti- B-catenin(fig.30A) . Par un mécanisme non encore claire, les modifications
de la R-catenin interferent avec la e-caderine, ainsi la plupart des TPPSP
n‘exprime pas le domaine extracellulaire de cette protéine d’adhésion:
e-caderine (fig30B) [63, 64, 65.]
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Fig 30 : Tumeur pseudopapillaire et solide du pancréas :
(A,): Immunomarquage nucléaire des cellules tumorales par I’AC anti-R-catenin
(2 Noter 'immunomarquage membranaire des cellules acineuses normales a droite) .
(B) : absence d'immunomarquage membranaire des cellules tumorale (gauche) par I’AC

anti- e- cadherin
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Li li et coll[66] ont essayé d’étudier, sur une séries de 37 patients,
I'intérét de I’AC anti-CD99 dans le diagnostic immunohistochimique des TPPSP
e CD99 est exprimé par les cellules pancréatiques normales, ainsi que par
d’autres tumeurs ;mais ce marquage est exclusivement membranaire . Les
résultats de cette étude ont montré que les TPPSP expriment le CD99, mais
contrairement aux autres tumeurs pancréatiques et aux cellules normales,
cette expression et cytoplasmique, permettant ainsi de faire la distinction.

Ainsi, I'AC anti-CD99 peut étre un outil diagnostic important pour les TPPSP
(fig.31).
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Fig 31 : Aspect immunohistochimique de différente tumeurs pancréatiques, aprés un
marquage a I’AC anti-CD99 par (A et B : tumeur pseudopapillair et solide du pancréas ;C :

carcinome a cellules acineuses ; D : tumeur endocrine)
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L’étude imunohistochimique a été réalisé pour deux patients, et était

comme suivant :

<> Vimentine : positif et diffus dans les deux cas.

<> Pankératine (AE1/AE3): marquage focale pour la premiére
patiente, non fait pour l'autre.

<> Synaptophysine : faible et focal dans cas, absent dans I'autre.

<> B-Caténine : marquage nucléaire et cytoplasmique dans un cas, non
fait dans l'autre

<> CD 10: marquage cytoplasmique et membranaire dans le premier
cas, absent dans 'autre.

<> les récepteurs a la progestérone : expression nucléaire dans un cas,
absent dans |'autre.

<> -E-Cadérine : négatif dans un cas, absent dans I'autre.

<> -Chromogranine était négatif dans les deux cas.
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VI/-FACTEURS PRONOSTIQUES :

Le développement des techniques chirurgicales( la résection
conservatrice, la pancréatectomie centrale et la chirurgie laparoscopique) a
permis la réduction de la morbidité et la préservation du pancréas normal, qui
est particulierement importante surtout pour les enfants et les adultes jeunes
[73,74]. Ainsi, Il est important de déterminer le potentiel malin d'une tumeur

avant la chirurgie, pour etablir une stratégie thérapeutique.
A/-Sur le plan radiologique :

Qihua yin et coll[75] , ont étudié ,dans une série rétrospective portant
sur 82 patients, les caractéristiques radiologiques permettant de différencier
entre les TPPSP a potentiel malin , et celles a potentiel bénin .selon les résultats

de cette étude, les facteur prédictifs de malignité sont:

-une localisation dans la queue du pancréas, avec une taille supérieure
ou égale a 6cm. (on suppose que la localisation au niveau de la téte du
pancréas, est responsable de symptémes cliniques: ictere, nausée,
vomissement ... qui incitent a une consultation et a un diagnostic précoce;

contrairement aux tumeurs de la queue, qui ont un développement insidieux) .

<> une capsule discontinue.
<> envahissement vasculaire.
<> métastases multiples (exceptionnellement décrites ) .

<> récidive sup. a 2,5cm aprés 5ans de la chirurgie.
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B/-Sur le plan anatomopathologique :

Les caractéristiques des TPPSP de fort potentielle de malignité

sont :[ 69.]

<> Invasion périnerveuse .
<> Angioinvasion .
<> Invasion du parenchyme pancréatique.

<> Métastase a distance.
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VII-TRAITEMENT :
A/-Moyens :
a)-Chirurgie :
» Duodenopancreatectomie cephalique : [77]

La duodenopancreatectomie avec la conservation pylorique est une
approche chirurgicale sire et efficace pour des adultes avec la maladie bénigne
ou maligne du canal cholédoque distal et de la téte du pancréas. Cette
approche permet d'épargner |'estomac, le pylore et les nerfs vagues et d'éviter
la gastro-jéjunostomie. Plusieurs cas rapportés ont montré des avantages de
cette technique en matiere d’apport nutritionnel et de diminution de
diarrhées. Cependant, on n'a pas observé un avantage en matiere de

diminution de l'incidence d'ulcération marginale .

Les avantages de la préservation pylorigue au cour d’une
duodenopancreatectomie sont importants chez I'enfant a cause de leur durée
de vie longue. Pour cette raison, une chirurgie épargnant I'estomac et le pylore
est importante a préconiser. La complication décrite pour ce geste étant la

stase gastrique, elle n’est pas systématiquement retrouvée en post opératoire .
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» Pancreatectomie central : (fig32)

La pancréatectomie centrale (aussi décrite sous le nom de:
pancréatectomie moyenne, pancréatectomie meédiane, pancréatectomie
segmentaire moyenne) est une technique épargnant plus de parenchyme sain
qgu’au cours de la pancréatectomie distale, offrant une alternative a cette
derniere dans des indications bien sélectionnées. La technique a été d'abord
décrite dans le contexte de traumatisme chez I'adulte il y a 50 ans et a été
rapportée dans le contexte néoplasique en 1993[78]. Depuis ce temps ,
plusieurs séries ont rapporté des cas de pancréatectomie médian , avec
d’ excellents résultats : morbidité opératoire , récidive tumorale et

dysfonctionnement hormonale [79] .
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Fig.32 : Pancréatectomie centrale.

A/ tumeur Pancréatique in situ, visualisé aprés dissection du ligament gastrocolique.

B/ Séparation du parenchyme pancréatique postérieur de la veine mesenterique superieure et
de la veine porte.

C, reste pancréatique Distal aprés excision du pancréas central, avec un canal de Wirsung distal
évident comme démontré par mise en place d'une canule.

D/ Pancréato-gastrostomie du reste pancréatique distal a la paroi (au mur) postérieure

adjacente de I'estomac.
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» Pancréatectomie distale +/- splénectomie : (fig33,34)
Deux approches générales de dissection ont été utilisées :[80]

<> Une dissection premiére du pancréas, par une section transverse de
la glande. Secondairement, une mobilisation en bloc de la de Ia
queue du pancréas et de la rate (si I'indication d’une splénectomie
et posée).

<> La deuxiéme approche consiste en une mobilisation premiére du
bloc : queue du pancréas et rate (si I'indication d’une splénectomie
associée est posée), suivie en un deuxieme temps de la section

transverse du pancréas.

La splénectomie est indiquée si les vaisseaux spléniques ne peuvent étre
préservés, ou pour des raison oncologique (envahissement splénique) .
Le control du moignon pancréatique peut étre réalisé soit par situres, clips ou

par reinforcement en utilisant la colle de fibrine.
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Fig.33 : mobilisation du pancréas afin de visualiser sa face postérieur

et les vaisseaux spléniques

Fig.34 : réalisation d’une dissection pancréatiques

(en utilisant une agrafeuse endoscopique linéaire 6mm sur la photo).
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» La chirurgie laparoscopique : (fig.33,34,35)

La résection laparoscopique du pancréas a était testé initialement chez les

animaux et puis chez ’lhumain au début des années 1990[81].

Un nombre croissant de résections pancréatiques laparoscopiques
réussies a été rapporté, ceci pour des maladies bénignes : tumeurs bénignes et
pancréatites chroniques [82,83]. L'énucléation tumorale et la pancréatectomie
distale par voie laparoscopique , ont été techniquement faisables et
accompagnées par une morbidité postopératoire moindre[84,85].Ainsi, la
chirurgie pancréatique laparoscopique a intégré [I'arsenal thérapeutique

moderne chez I'enfant et I'adolescent.

La pancréatectomie distale laparoscopique avec préservation splénique
est décrite dans la littérature. Celle-ci est réalisée apres dissection méticuleuse

des vaisseaux spléniques [83].
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The lower
splenic pole

Fig.35 : chirurgie laparoscopique d’'une tumeur pseudopapillaire et solide du pancréas.

Une meta-analyse[86] comportant 10 études, a comparé une
pancréatectomie distale laparoscopique (LDP) a une pancréatectomie distale a

ciel ouvert(OPD). La LDP avait temps opératoire plus long(fig.36).
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Review: Laparoscopic varsus open distal Pancrealeciomy: & mela-analysis
Comparison. 01 Operative oulcomes
Qutcome: 1 Operafave time (mn)

Sty LDP group ODF group WHD {randoem) Weignt WD (random)

or sub-calegory H Mean (50) N Mean (500 G5% 01 % %0

Shimura 2006 E 160.60{17.30) B 195.80422.50) — 12.66 =15.20 [-41.26, Z.Bé]
Eom 2008 t 217.70(55.80) 62 154.80{63.70) —_— 11.28 22.50 [-2.34, 48.14)
Kooby 2008 142 230,.00{57.00) 200 216.00{100,00) $ 12,77 14,00 [-7.13, 35.13]
Matsumaly 2008 14 290.70(52.200 13 213.a0{84.60) b 5.16 76.90 [29.74, 124.06]
Baker 2009 27 236 00015 &0) BS 253 _20{31_70H — 1390 =17.20 [=26_20, =8_20]
Nakamura 2009 20 308 40{124.60) 1& 281.801{83.30) + $  E.6D 26.90 [-41.2E, 95.08]
Aly 2010 40 342.00{2353.00 35 250.00136.00) b B.44 52.00 [39.53, 144.47]
Casadei 2010 2 126.00(83.00) 22 145.00(49.00) b 10.13 BO.00 [39.72, 120.28]
Kooy 2010 23 238.00{€E.00) 70 21€.00(€9.00) + $+ 11.30 22.00 [=10.1E, E4.1%]
Ihan 2010 30 196, 301358.99) L 145.25{29.00) + » 2.78 37.00 [-931.75, 165.77)
Tolnl (95% C1) ak4 559 e 10000 27.97 [4.01, 51.94)
Test for heterogenety: §2 = 6143, 9f =9 (P < 0.00001), P2= 85.3%

Test for overall efect 2= 2.29 (P = 0.02)

=10 & L] 5 10
Favours LDP group  Favours ODP group

Fig.36 : temps opératoire LDP vs OPD

Mais cette technique opératoire a amélioré de maniere significative :

v’ Les pertes sanguines (fig.37).

Review: Laparoscopic versus open delal Pancreatectomy. 8 meta-analyss

Comparisen. 01 Operetive oulcomes

Quicome: 02 Operative bioed e

Shudy LOP group OOF greus WHD {randam) Weight WMD {random)

or sub-category N Wean (50) H Wean (50) 5% CI % 5% C1
Shimura 2006 5 33.80013.100 a 433.30(78.00) L] 15.73  =405.70 [-460.56, -350.44]
Kby 2008 142 357.00¢497.00) 200 588.00(591.00) q 14.38  -231.00 [-346.7%, -1185.28)
Matsumate 2008 14 247.10(227.40) 19 400.30 (423_50) ] $ 10.99 =153.20 [=377.81, T1.41)
Baker 2003 27 215.40030.60) B35 G11.60(80.70) { 1§.12 -393.20 [-+13.88, -371.52)
Nakamyra 2009 10 949.00(239.80) 16 714.10(650.40) L] 7.88 ~-465.10 [-@00.87, -139.53)
Ay 2010 40 363.00(549.00) 35  &06.00(602.00] + $ 9.85 -243.00 [-505.15, 15.15]
Kaoby 2010 23 422.00(473.00) M 751.00 (853 _00) q 9,39  =329.00 [-607.02, =80.94)
Zhaa 2010 a0 223.33(143.68) 42 251.19(103.200 4 ¥ 15,65 =27.86 [-88.01, 32.29]

Tolad (35% CI) 301 478 Ll 100.00 =273.11 [-404.61, -141.61)

Tast for heterogensky: 12 = 136.65, 41 = T (P < 0.00001), F2= 95.0%

Test for overall effect: Z = 4,07 (F < 0.0001)

A 5 5 10

Favours LDP group  Favours ODP group

Fig.37 : pertes sanguines LDP vs ODP.
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v Les marges de résection(fig.38).

Rewview: Laparoscopic versus open dstal Pancreatectomy; a meta-analysis

Comparison: 01 Operative sutcamas

Outcemae: 04 Posilive resection margin

Study LOP graup Q0P group OR (foed) Weight OR (foed)

or Sub-category N nm 95% CI % 95% C1

Tang 2007 os8 0/8 Hot estimable

Kooby 2008 1071432 16/200 34.13 0.87 [0.28, 1.38]

Dflorcia 2010 /71 257182 —.-— 36.25 0.1% [0.04, 0.84]

Jayaraman 2010 37100 /100 5._38 1.52 [0.25, 9.27]

Kooby 2010 6/23 24570 —l— 24,25 0.68 [0.24, 1.94]

Vijan 2010 /100 /100 Net estimable

Zhao 2010 0/s30 as43 Wot estimable

Total (85% CI) 475 J09 e sl 100.00 0.€1 [0.26&, 1.08]

Total events: 21 (LDP group}, 67 (ODP group)

Test for heterogenedy: ¥2 =407, df = 3 (P =0.25), P2= 26.2%

Test for overall effecl: £ = 1.78 (P = 0.07)

01 0.2 s 1 2 5 i

Favours LOP group  Favours ODP group
. , .
Fig.38 : marges de résection LDP vs ODP
. ) . . .
v’ La reprise d’une alimentation orale(fig.39).

Review: Laparoscopic versus open disial Pancraateciomy; a meia-analysis
Comparissn 02 Pestoperative cutzomes
Ouicome; 1 Time to oralinfake
Study LDP group ODP graup WD (randem) ieignt WND (rendem)
or sub-cotegery H Mean (SD) N Wean (S0} 5% Cl % 95% CI

Kim 2008 33 2.8041.30) 38 4.B0(1.60) - 2d4.82 -1.70 (-2.2%, -1.11]

Matsumeis 2008 4 2.8041.80) 19 7.10106.00) et 4.98 =3.80 [=6.41, =D.7%]

Nakamura 2005 ] Z.4001.10) 16 6.50(5.000 —— .04 =3.90 [=6§.40, =-1.40]

Ay 2010 L L] T.00i4.00] 35 6.00i4.00) = 9.89 1.00 (-0.821, Z.81)

Casadei 2000 bl 3_00(0.B0) 22 400 (0. T0) - ZE6.6B =1.00 [=1.44, =D.EE&]

Zhaa 2010 L] 2.671{0.61) 42 3.3300.79) L 28.12 -0.66 [-0.98; -D.34]

Tolai (95% CI) 19 1€9 ‘ 100 00 =1.19 [-1.87, -0.80]
Test for heterogeneity: x2 = 22.50, df = 5 (P = 0.0004), F2= T7.8%
Test for gverall effect Z = 3.39 (F = 0.0007)
-10 5 3 10
Favours LDP group  Favours ODP greun
. . . ), . .
Fig.39 : reprise d’une alimentation orale ODP vs LDP .
, ) . . . .
v’ La durée d’hospitalisation(fig.40).

Reviewr: Loaparoscopic versus open datal Pancreatectomy: a meta-onalyss

Comparigen 02 Posloperalive oulcomes

Qutcome: 02 Time & first Talus (day)

Shady LDF grovp QDF group WD (random Weight WD (random)

OF SUb-Calegery H HMean (S0 H Hesn (SD) 85% CI % §5% C1
Matsumeto 2008 14 Z.5000.90) i3 4.3000.20) - 25 .45 =L.@0 [-2.28, -1.32]
Nakamura 2008 z0 1.8000.30) 16 3.80(1.40) = iz.67 -2.00 [-3.73, -1.31]
Ay 2010 da 2.00¢1.00) L 2.00(1.00) = 25 &5 0.00 [=0.45, O_4E]
Zhao 2010 30 2.¥7(0.88) 41 2.B1(0.67) - 26.24 =0.4% [-0.81, =0.07)

Total (95% CI) 104 11z -3 100,00 -1.03 (-1.93, -0.13)

Test for heteroganeky: ¥2 = 4196, of = 3 {P < 0.00001), P2=- 52.7%

Test for overall effect: Z = 222 (P = 0.03}

A0 =5 a 5 10
Favours LOP group  Favours OOP groun

Fig.40 : reprise d’une alimentation orale (ODP vs LDP) .
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Nos patients :

Deux de nos patient ont bénéficié d’une duodenopancréatéctomie

céphalique, alors que le troisieme cas a bénéficié d’une résection de la tumeur.
b)-chimiothérapie :

Il n'est pas clair si les TPPSP répondent a la chimiothérapie. Les tests in
vitro suggere qu’elles sont sensibles a la gemcitabine, ['épirubicine, le
docetaxel, le paclitaxel et la mitomycine C, tandis qu’elles sont peu sensibles
au Cisplatin (CDDP) et le 5fluorouracil (5FU) [87]. In vivo, les résultats sont
quelque peu différents : les drogues les plus souvent utilisées sont le CDDP , le
5-FU et la gemcitabine . Les schémas a base de CDDP ont montré de meilleurs
taux de réponse tumorale, que ceux avec I'oxaliplatine qui semble étre moins

efficace[7].

Aucun de nos patient n’as recu de chimiothérapie neoadjuvante ni

adjuvante.
c)-radiothérapie :

La radiothérapie a été utilisée dans quelques cas avec une diminution de
la taille tumorale, mais aucun de ces patients n'a bénéficié d’'une chirurgie par

la suite.

Aucun de nos patients n’a recu de radiothérapie.
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B/-indications : [88]
a)-Chirurgie :

Constitue la pierre angulaire de la stratégie thérapeutique. La résection
complete et le traitement de choix[89], avec la conservation d'autant de tissu
pancréatique que possible. La résection locale est donc la thérapie de choix.
Cette stratégie est soutenu par la tendance de la tumeur a former une

pseudocapsule , et par le comportement bénin dans la plus par des cas[88]

Méme en cas de taille importante de la tumeur au moment du diagnostic
(la médiane : 9.3 centimeétre), rendant difficile un traitement chirurgicale
conservateur, la pancréatectomie totale avec splénectomie, Ia
duodenopancréatectomie ainsi que le curage ganglionnaire doivent étre évité
chez I'enfant a cause de la malignité faible de cette tumeur et du taux de

récidive bas apres la résection locale [88].
b)-Traitement néoadjuvant a la chirurgie :

Une chimiothérapie néoadjuvante a la chirurgie pourrait étre utilisé, pour
les TPPSP localement avancées, afin d’avoir des réponses objectives et

permettre une résection complete de la tumeur[90].
c)-Traitement adjuvant a la chirurgie :

Il n'y a aucun réle clair pour la chimiothérapie ou la radiothérapie
adjuvante, méme pour les maladies récidivantes ou métastatiques .Bien que le
traitement de métastases ne soit pas standardisé, la chirurgie de réduction est
fortement recommandée. La chimiothérapie adjuvante n'est pas nécessaire
chez I'enfant[91,92].
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C/-Traitement de la douleur : (fig.41)

La douleur représente un symptome tres présent dans la pathologie
pancréatiques en générale, et tumorale en particulier.sa prise en charge doit
faire un des piliers de la prise en charge globale du malade .plusieurs méthode

permettent de traiter la douleur pancréatique.

Un traitement antalgique précoce peut améliorer la qualité de vie. De
nouveaux modes d’administration morphinique et une chimiothérapie
spécifique peuvent améliorer cette prise en charge. La neurolyse est d’autant
plus efficace que la douleur est récente, et préalablement controlée par les
anti-inflammatoires. L’échoendoscopie permet un bloc coeliaque au cours
méme de la réalisation du bilan d’extension ou de résécabilité. La précocité de
la chirurgie et des techniques antalgiques peut réduire la morbidité et la
mortalité de ces interventions. Un programme hiérarchisé de prise en charge
multidisciplinaire de |la douleur établi précocement laisse espérer une prise en

charge optimale.
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CANCER DU PANCREAS

PATIENT OPERE PATIENT WOM OPERE

DOULELR
RESECTION LERIVATION | TEST AINS
CURATRICE

NELUROLYSE PER-OF.
SPLANCHNICECTOMIE

NEGATEF] +——

POSITIF VORPHINE

ALCOOLISATION COELIAQUE Ld-ﬂ-"”"

RADIOTHERAPIE

Fig 41 : algorithme décisionnel de prise en charge

de la douleur du cancer du pancrés[93]

La douleur des TPPSP est peu intense est donc ne nécessite pas

I"utilisation de moyen antalgiques agressive.

Un de nos patients a eu des douleurs abdominales paroxystiques,

améliorées par la prise de Gabapentine.
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D/-perspectives d’avenir: [94]

Les options thérapeutiques dans le traitement du pancréas sont limitées
sont limitées, faisant de cette localisation une des cibles pour le
développement de nouvelles thérapeutiques. Parmi les nouvelles pistes dans le
traitement des tumeurs du pancréas, la thérapie génique constitue un moyen

prometteur.

La thérapie génique est basée sur l'introduction d’'un matériel génétique
au sein de la cellule tumorale. Cette introduction se fait par un vecteur viral ou

non viral. Le gene introduit doit étre lié avec des séquences régulatrices d’ADN.

Cette thérapie agit en inhibant I'expression des genes oncogénique, ou en

réparant les dommages induits dans les genes anti-oncogénique.

Les mutations génétiques les plus fréquentes dans les tumeurs du
pancréas sont I'activation du KRAS (90%) [995] et I'inactivation CDKN2A [96,97].
D’autres mutations peuvent étres présentes, constituent ainsi des cibles

thérapeutiques prometteuses(fig.42) .
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Flg. 42 :les mutations les rencontrées dans les tumeurs du pancréas.

Stratégie ‘anti-sense’

Cette stratégie a pour but d’empécher la transcription et la traduction des

génes oncogéniques (Ras,LSM1 oncogéne) .
Remplacement des génes suppresseurs des tumeurs :

Ces geénes incluent ceux inhibant directement la prolifération tumorale, et
ceux inhibant les genes de prolifération. Cette stratégie agit en remplacant les

génes défectueux.

La réintroduction des génes sauvages p53, CDKN2A, SMAD4 ou CDKN1A

est une piste prometteuse dans les tumeurs du pancréas.
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GDEPT “gene-directed prodrug activation therapy”

Cette stratégie consiste en en lintroduction d’un gene codant pour un
enzyme spécifique. Ceci sera suivi de lintroduction en intracellulaire d’une
prodrogue qui sera métabolisé par 'enzyme de production du gene introduit.

Le métabolite de cette prodrogue a un effet cytotoxique.

Deux systemes sont expérimentés dans les tumeurs pancréatiques:
Cytosine deaminase, Herpes simplex virus thymidine kinase.
Réplication d’Adénovirus a capacité cytolytiques :

Cette stratégie consiste en l'introduction au sein des cellules tumorales
d’adénovirus qui vont se multiplier et tuer les cellules tumorales, tout en

respectant les cellules saines.

Plusieurs Adenovirus sont testés: Onyx 015, cytokines avec AxE1AdB,
AXE1AdB-UPRT/5FU (pour détourner la résistance au 5FU) et I'adenovirus E1A

muté.
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VIII/-EVOLUTION :

Le pronostic des enfants avec des TPPSP est bon. Seulement 17.3 % de ces
tumeurs ont un comportement agressif et plus de 94.4 % sont guéris apres un
geste chirurgical adéquat .Moins de 9% vont développer des métastases a
distance : hépatique, péritonéal , ganglionnaire ou splénique [88] (aucun cas de

métastase pulmonaire n’a été décrit )
Un cas de diminution spontanée de la taille tumorale a était décrit [98].

Une patiente a été décédée a la suite d’'une complication post-opératoire
(lachage de situres), une patiente a été perdue de vue, et le troisieme patient

est actuellement en bon controle.

IX-SURVEILLANCE :

Les tumeurs pseudopapillaires et solides du pancréas sont des tumeurs
curables, avec une chirurgie optimale. Le risque de récidive est rare.les formes

métastatiques sont tres peu fréquentes.

Aucun protocole de surveillance n’a été établi. Le suivi des patients doit
étre régulier, mais espacé. L'échographie abdominale constitue un moyen de

surveillance fiable [44].
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X-IMPACT PSYCHOLOGIQUE:

La prise en charge psychologique de maladies cancéreuse est primordiale
dans la prise en charge des patients en globalité. Ce volet est encore plus
important chez les enfants et les adolescents. Mary-Elizabeth Bradley
Eilertsena et coll.[82] ont étudié I'impact de la maladie sur la qualité de vie(Qol)
et la scolarité des enfants et adolescents survivants a un cancers ; la Qol des
patients n’était pas différentes pour ces patients , sauf en cas de tumeur
cérébral ou en cas d’impact physique au long court. Par contre, et selon le
point de vu des parents, la Qol était détériorée dans tout les cas .la scolarité a

était corrélé a la Qol.

Cette étude a aussi conclu en la nécessité de la prise en charge

psychologique des patients pour la réadaptation en post traitement.

Entre 17%-30% des patients (enfants et adolescents) ont montré des
symptomes d’anxiété et de dépression .la localisation tumoral semble jouer un
role important dans la présence de symptomes psychologique (localisation

cérébrale en premier lieu) [100].

Le patient qui est actuellement sous control ne présente pas de

détérioration de qualité de vie et a une scolarité normale.
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Les tumeurs pseudopapillaires et solides du pancréas sont des tumeurs
rares, atteignant préférentiellement le sexe féminin. Leur évolution est lente,
avec un faible potentiel de malignité. De rares cas d’agressivité loco-régionale

sont décrits. Les formes métastatiques sont tres rares.

La grande majorité des auteurs accorde la paternité de la découverte de
cette tumeur a Frantz en 1959. Plusieurs cas ont été rapportés apres cette date
sous des dénominations différentes, traduisant son ambiguité, et rendant

difficile un recensement précis.

La présentation clinique est variable et non spécifique : le symptéme le
plus fréquent est la douleur abdominale, mais d’autres signes peuvent étre
présents telle qu’une masse abdominale ou des signes de compression
digestive ou biliaire. De rares cas ont été présentés sous la forme d’'un

abdomen chirurgical, surtout apres un traumatisme abdominal.

Les examens biologiques sont peu contributifs au diagnostic, par contre
les examens radiologiques peuvent étre évocateurs (surtout s’ils sont corrélés
aux données cliniques), et peuvent dans certains cas évoquer le diagnostic en

préopératoire.

La thérapeutique reste dominée par la chirurgie, qui doit viser une
résection complete de la tumeur, ainsi que des métastases, avec des limites
saines. Cette chirurgie doit étre le plus économique possible et laisser en place
le maximum de parenchyme sain. Dans certain cas, une chimiothérapie
néoadjuvante peut rendre la résection tumorale plus facile. Le traitement de la
douleur doit faire partie de la prise en charge du malade, ainsi que le volet

psychologique des patients.
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Le pronostic est excellent, mais un suivi des malades au long court est

nécessaire.

Nous rapportons trois cas de patients (2filles et 1garcon) présentant des
tumeurs pseudopapillaires et solides du pancréas, diagnostiquées suspectées
par l'imagerie et diagnostiquées par un examen anatomo-pathologique apres
une résection chirurgicale. L’évolution a été favorable pour deux patients (une
fille et un garcon). La troisieme patiente est décédée en postopératoire apres

une reprise chirurgicale pour un lachage de siture.
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RESUME

Titre : Les tumeurs pseudopapillaires et solides du pancreas chez I’enfant
A propos de trois cas

Auteur : Elkabous Mustapha

Mots clés : Tumeur pseudopapillaire — Pancréas — Enfant — Traitement chirurgical

Les tumeurs pseudopapillaires et solides du pancréas sont des tumeurs rares,
atteignant préférentiellement le sexe féminin. Leur évolution est lente , avec un faible
potentiel de malignité , avec de rares cas d’agressivité loco-régionale.les formes

métastatiques sont trés rares .

La grande majorité des auteurs accorde la paternité de la découverte de cette tumeur

a Frantz en 1959.

La présentation clinique est variable et non spécifique : le symptéme le plus fréquent
est la douleur abdominale, mais d’autres signes peuvent étre présents telle une masse
abdominale ou des signes de compression digestives ou biliaires. De rares cas ont été
présentés sous la forme d’'un abdomen chirurgicale, surtout aprés un traumatisme

abdominale.

Les examens biologiques sont peu contributifs au diagnostique, par contre les examens
radiologiques peuvent étre évocatrices (surtout s’ils sont corrélés au données cliniques), et

peuvent dans certains cas d’évoquer le diagnostique en préopératoire.

La thérapeutique reste dominée par la chirurgie, qui devra viser une résection
compléete de la tumeur, ainsi que des métastases, avec des limites saines. Cette chirurgie
doit étre le plus économique que possible, et laisser le maximum de parenchyme saine. Dans
certain cas, une chimiothérapie néoadjuvante peut rendre la résection tumorale plus facile.
Le traitement de la douleur doit faire partie de la prise en charge du malade, ainsi que le

volet psychologique des patients.
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SUMMARY

Title : solid pseudopapillary tumor of pancreas in child : about tree cases
Author: Elkabous Mustapha

Keywords: pseudopapillary tumor - pancreas - child - surgical
treatment(processing)

The pseudopapillary tumors and solids of the pancreas are rare tumors, affecting
preferentially the female genital . Their evolution is slow, with a low potential of malignancy,

with rare cases of aggressiveness loco-régionale.metastatic forms are very rare.

The great majority of the authors gives the paternity of the discovery of this tumor to

Frantz in 1959.

The clinical presentation is variable and non specific: the most frequent symptom is
the abdominal pain, but the other signs can be present such an abdominal mass or signs of
compression digestive or biliary. Rare cases were presented under the surgical shape of an

abdomen, especially after a trauma abdominal.

The biological examinations are little contributory in the diagnostic, on the other hand
x-ray studies can be suggestive (especially if they are correlated in clinical data), and can in

certain cases evoke the diagnostic in preoperative.

The therapeutics remains dominated by the surgery, which will have to aim a complete
resection of the tumor, as well as metastases, with healthy limits. This surgery must be the
most economic that possible, and to leave the maximum of parenchyma healthy. In certain
case, a neoadjuvant chemotherapy can make the tumor resection easier. The treatment of
the pain has to be a part of the care of the patient, as well as the psychological care of the

patients.
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ANNEXE 1 :AUTRES TUMEURS DU PANCRES

Pancréatoblastome

tumeur spécifiquement pédiatrique mais extrémement rare.

une cinquantaine de cas est actuellement recensée dans le monde.

50% des cas concernent des enfants asiatiques.

Seules 3 des 50 tumeurs recensées s’integrent dans un syndrome de

Beckwith-Wideman.

tumeur embryonnaire susceptible de comporter les différentes
composantes histologiques du pancréas normal et, éventuellement,
d'autres tissus (différenciation malpighienne, cartilagineuse,

osseuse).

La tumeur est le plus souvent révélée par la palpation d'une masse
abdominale, qui peut étre associée a un amaigrissement, des
douleurs épigastriques et une diarrhée. Un ictere est rarement

présent.

Les tumeurs siegent aussi souvent dans la téte que dans la région
corporéo-caudale du pancréas ; leur taille moyenne est de 10 cm de

diametre chez |I'enfant .

sécrétion enzymatique périphérique d'origine tumorale n'a jamais
été mise en évidence. Une élévation du taux sérique d'AFP a été

trouvée dans 25 % des cas .
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®  ou enzymatique périphérique d'origine tumorale n'a jamais été mise
en évidence. Une élévation du taux sérique d'AFP a été trouvée dans

25 % des cas .

® des métastases synchrones sont rapportées dans 50% des cas chez

['enfant .

Cystadenome

®  Tumeur liquidienne a paroi et épithélium propres ne communiquant

pas avec les conduits pancréatiques.
®  Pauci ou asymptomatiques: dans 1/3 des cas, découverte fortuite.

° Deux types:

Micro et Multikystique Macrokystique
Multiloculaire Uni ou Pauciloculaire
Calcifications centrales Calcifications périphériques
Dégenerescence rarissime Dégenerescence en

cystadenocarcinome

ACE < 5 ng/ml ACE > 400 ng/ml
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Insulinome

C’est la plus fréquente : 50%

® Elle est suspectée cliniqguement devant la triade de Whipple
malaises, troubles neuropsychiatriques.

® |e diagnostic se fait grace a I'échographie endoscopique, le plus
souvent pré-opératoire.

® L’insulinome doit faire rechercher une néoplasie endocrinienne
multiple de type 1.

®  Tumeur bénigne dans 90% des cas.

® |e traitement est chirurgical.

Gastrinome

® ||l est suspecté cliniqguement devant un syndrome de Zollinger-Ellison.

® || fait partie des Néoplasies Endocriniennes Multiples de type | Ou
sont associées des tumeurs du pancréas, de l'antéhypophyse, des
parathyroides, de la thyroide,des surrénales.

®  Scintigraphie a I'octréoscan.

[ ]

50% de malignité
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Glucagonome

® || est suspecté cliniguement devant des signes cutanéomuqueux :

érytheme nécrolytique migrateur.
® Diabete
®  (Contexte thrombo-embolique
®  Tumeur unique de grande taille

®  Tumeur maligne dans 60% des cas
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ANNEXE 2

CLASSIFICATION HISTOLOGIQUE INTERNATIONALE DES TUMEURS
EXOCRINES DU PANCREAS SELON L’'OMS 1996

Tumeurs épitheliales

1. Tumeur bénignes

1.1. Cystadénome séreux

1.2. Cystadénome mucineux

1.3. Adénome intra-canalaire papillaire et muciueux
1.4. Tératome mature

2. Tumeurs borderline (potential malin incertain)
2.1. Cystadénome mucineux avec dysplasie modérée

2.2. Tumeur intra-canalaire papillaire ct mucineuse avec dysplasie

modérée
2.3. Tumeur pseudo-papillaire et solide
3. Tumeurs malignes
3.1. Cystadénocarcinome séreux
3.2. Cysmdénoéarcinome mucineux non invasif et invasif

3.3. Dysplasique canalaire sévére (carcinome in situ)
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3.4. Adénocarcinome canalaire
- Carcinome mucineux non kystique
- Carcinome a cellule en bague a chaton (signet ring cell carcinoma)
- Carcinome adénosquameux
- Carcinome indifférencié (anaplasique)
- Carcinome mixte canalaire-endocrine
3.5. Tumeur a cellule géante type ostéoclasique
3.6. Carcinome intra-canalaire papillaire et mucineux invasif et non invasif
3.7. Carcinome des cellules acineuse
- Cystadénocarcinome des cellules acineuses
- Carcinome mixte acineux-endocrine
3.8. Pancréatoblastome
3.9. Carcinome pseudo-papillaire et solide
3.10. Carcinomes divers et rares
- Carcinome oncocytique
- Carcinome a cellules claires
- Carcinome a cellules ciliées
- Choriocarcinome

- Cystadénocarcinome non mucineux pauvre en glycogéne
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TUMEURS NON -EPITHELIALES

1. Tumeurs bénignes

1.1. Tumeurs vasculaires (lymphangiome, hémangioendothéliome,

hémolymphangiome)
1.2. Tumeurs conjonctives (schwannome, histiocytofibrome bénin)
2. Tumeur malignes

2.1.Tumeurs conjonctives (leiomyosarcome, schwannome
malin,histiocytofiborome malin, liposarcome, rabdomyosarcome,

hémangiopéricytome)
2.2. Lymphomes-
PSEUDO-KYSTE
1. Kystes
1.1. Pseudo-kyste
1.2. Kyste de rétention
1.3. Kyste parasitaire.
1.4. Kyste congénital
1.5. Kyste pariétal duodénal para-ampullaire
1.6. Kyste entérogéne

1.7. Kyste lymphoépithélial
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1.8. Kyste endometrial

2. Modification canalaire

2.1. Métaplasie squameuse

2.2. Hypertrophie des cellules mucineuses
2.3. Hyperplasie canalaire papillaire

3. Modification acineuse

4. Pancréas hétérotopique

5. Rate hétérotopique

6. Hamartome

7. Pseudo-tumeurs inflammatoires.

8. Pseudo-hypertrophie lipomateuse

9. Hypertrophie focale lymphoide

10. Pancréatite chronique

11. Modifications inflammatoires diverses
TUMEURS SECONDAIRES

Métastases de cancers pulmonaire, mammaire, rénal, mélanome .
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ANNEXE 3

CLASSIFICATION DES TUMEURS KYSTIQUES EPITHELIALES DU
PANCREAS (d'apres la classification de Kosmahl 2004)

Tumeurs bénignes

Adénome intracanalaire papillaire mucineux

Cystadénome mucineux

Cystadénome séreux microkystique

Cystadénome séreux oligokystique et uniloculaire

Tumeur kystique associée a la maladie de Von Hippel-Lindau
Tumeur neuro-endocrine kystique bénigne

Cystadénome a cellules acineuses

Kyste dermoide (tératome kystique)

Kyste épidermoide sur rate accessoire

Hamartome kystique

Tumeurs de pronostic Incertain (borderline)

Tumeur intra-canalaire papillaire-mucineuse « borderline »
Tumeur kystique mucineuse borderline

Tumeur solide et pseudo-papillaire
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Tumeurs malignes

Carcinome intracanalaire papillaire mucineux
Cystadénocarcinome mucineux
Adénocarcinome canalaire kystisé
Cystadénocarcinome séreux
Pancréatoblastome kystique

Métastase carcinomateuse kystique

Carcinome neuro-endocrine kystique
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Au moment d'étre admis a devenir membre de la profession médicale, je

m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de [humanité.

>

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur

sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes

malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [honneur et les

nobles traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
considération politique et sociale ne s'interposera entre mon devoir et

mon patient.
Je maintiendrai le respect de la vie humaine dés la conception.

Méme sous la menace, je n'userai pas de mes connaissances médicales

d'une fagon contraire aux lois de [humanité.

Je m'y engage librement et sur mon honneur.
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